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Cette femme de 30 an s, d’origine ukrainienne , etait hospitalisee 
pour ictere (fig 1 et 2) et douleurs abdominales. Elle signalait des 
episodes d’ictere depuis Ferfiance. Lexamen notait une splenomegalie. 
La bilirubine etait a 20 N (conjuguee 50 N, libre 9 N). Les phosphatases 
alcalines etaient a 1,5 N, Famylase a 10 N, la lipase a 50 N. 
Lhemoglobine etait a 10,2 g/dL, les reticulocytes a 579 CCO/mrrd, 
rhaptoglobine < 0,10 g/L. Le firottis montrait des spherocytes (fig 5), 
rechographie une vesicule multilithiasique, une splenomegalie de 17 cm, 
et la tomodensitometrie une pancreatite. Le diagnostic de spherocytose 
hereditaire etait confirmepar ektacytometrie . Apres traitement medical 
de la pancreatite, la cholecystectomie et la splenectomie etaient realisees. 
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La spherocytose hereditaire ou maladie de Minkowski-Chauffard 
est la plus frequente des anemies hemolytiques constitutionnelles 
en Europe du Nord (1/5000) et en Amerique du Nord. 

La trans mi ssion est autosomique dominante. Elle est due a des 
anomalies membranaires du globule rouge (spectrine, ankyrine). 
Le diagnostic est suspecte devant une hemolyse avec presence 
de spherocytes sur le froths sanguin, et confirme par l’etude de 
la deformabilite du globule rouge en fonction de Tosmolalite du 
m ili eu par ektacytometre. La lithiase bihaire est une complication 
frequente. La splenectomie reduit Fhemolyse ; elle ne doit etre 
reahsee qu’apres Page de 6 ans du fait des risques infectieux. 1 
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